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ACase　of　Chiari’s　Network　seen　in　a　Heart
　　　　　　with　Atrial　Septal　Defect
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　　　　　　　　and　Kohei　MITSUHASHI
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　　　　　　　　（C痂げlPr〔瑳K．M∫彦躍舷3爾
　　Acase　of　Chiari’s　network　associated　wirh　atrial　septal　defect　was　observed　in　the　heart　of　a　male
cadaver　of　a　fifty－eight　year　old　Japanese　who　died　Qf　cardiac　failure（clinical　diagnosis）．
　　Chiari’s　network　ill　the　right　atrium　consisted　of　a　thick　band　arising　ffom　the　tenia　s昂gittalis，
afine丘ber　arising　frQm　the　vertical　crista　terminalis　and　several　fibers　connecting　them．　They　formed
亡hemselves　ihto　a　bridge－like　network　and　then　attached　directly　to　the　feロestrated　membranous　valve
of　the　inferior　vena　cava．
　　Microscopic　observations　of　the　band　and丘bers　revealed　that　they　consisted　of　cardiac　muscle　and
connective　tissue．　and　that　the　whole　was　co▽ered　with　end．othelium　of　the　atrial　wall．　SectiQns　of　th．e
valve　also　showed　similar　components．　No　elements　of　the　conduction　system　were　observed　in　any
Par亡・f　the　network．
　　The　fQramen　ovale，　ASD　of　septum　ovale　type，　remained　open　and　the　limbus　fossae　ovalis　was
wel．l　developed．
　　There　wereロ。　thrombi　on　the　network　and　no　other　anomalies　were　Qbserved　in　this　heart．
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　（Received　March　17，1978　and　accepted　June　6，1978）
1緒　　言
　札1暁医科大学における昭和51年度系統解剖学実習にお
いて，Chiari’s　network（キアリー氏網）と心房中隔欠損
（以下ASD）を合併した心臓の1例を観察する機会を得た
が，両者ともに心臓の発生と深い関係があるので，肉眼
的・組織学的検索．を行．ない，またいささかの文献的考察を
加えて報告する．
2肉眼的観察
　屍体番号＝A158，性別：男性，年齢二58歳，臨床死亡
診断名；心不全，日本人．
　心臓の重量は165g，左心室壁の厚さは14　mm，右心室
壁の厚さは5mmであり，右心房および左心房の軽度の拡
張をみる以外には外観上は特別な異常は認められなかった
（Figs．1，2），
　Chiari’s　networkは右心房内に存在し，上および下大
静脈開口部を結ぶ仮想線上，つまり大静脈洞の長軸方向に
沿って平行に走る2本の索状物とそれらを結ぶ数本の索状
物から構成されている（Figs．3，4）．平行する2本のうち
1本は分界稜の横走部の近．くから起こる太い櫛状筋，いわ
ゆるtenia　sagittalis（Keith）より直径2皿mの円柱状索
として起こり，直ちに2本に分かれて1本は短く隣接する
櫛引筋に付着し，他の1本は次第に幅を増しまた扁平とな
り下大静脈弁に付着する（長さ51m血），他．の1本は分界
稜の垂直部中央部近くから細い索状に起こり，前者とほぼ
平行に走行してほとんど同一の太さで下大静脈弁に付着す
る（太さ0、5mm，長さ25　mm）．更にこれとは別に単独に
冠状静脈口部に冠状静脈弁より頭側に1本が存在している
（太さ！mm，長さ12　m皿）が，これはGhiari’s　network
からは除外した．これらの索状物はいずれも表面は平滑で
ある．
＊　本学専門課程3年学生
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Fig．1　Anterior　view　of　the　heart．
　下大静脈弁は35加mの幅で膜状に下大静脈口に付着し，
その表面は静脈側では平滑であるが，固有右心房側では壁
の櫛状筋と連続しているため凹凸を呈する．
　一方ASDは直径10　mmのほぼ円形で，位置的にも
いわゆる卵円孔に一致し，孔弁は存在しないが卵円窩縁は
よく発達しており，septum　ovale　type1）のASDに相当
する．
　この心臓では以上の所見のほかは，大動脈弁の右半月弁
に小さな穿孔が見られること以外には心臓内腔にはその他
の異常は認められなかった．
3組織学的観察
　Chiari’s　networkの①tenia　sagittalisへの付着部，
②分界稜垂直部への付着部，③下大静脈弁との付着部，
および④分界稜垂直部の一部の4ヵ所の資料を採取し，
パラフィン包埋，ヘマトキシリン・エオジン染色，エラス
ティカ・ワンギーソン染色，およびPAS染色を施し光線
顕微鏡下に観察した。
　Figs．5，6に示すごとくChiari’s　networkはいずれの
部分もその内部にはnetworkと平行に走行する心筋線維
と血管が見られ，その周囲は結合織で包まれ，外側は内皮
Fig．2　Lateral　view　of　the　heart　showing
　　　　the　right　atrium．
によって被われている．
　また下大静脈弁はnetworkと連続性のない遊離縁の先
端部では心筋線維や血管は欠くがnetworkに近い部位で
はnetworkに認められたと同様に心筋線維や血管を含ん
でいた（Fig．7）．分界稜垂直部（Fig．8）も外側から内皮，
結合織，心筋線維および血管により構成されている．
　いずれの部分にも刺激伝導系に属する特殊心筋細胞は見
出されなかった．
4考　　察
　本窯は58歳の日本人男性（臨床死亡診断名1心不全）の
右心房において見出された心異常でChiari’s　networkと
心房中隔欠損を合併したものである．
　Ghiari’s　networkについての茄斗郵ま■δ97午セこGhiari2’
が初めて11例について詳細に報告したのに始まる．その
後Yater3，4）をはじめとし種々の報告があり5～15），本邦酢こ
おいても森16），今村・友田17）らの記載がみられる．
　発生学的に右心房の形成をみると18，19），体長3～4mm
の胎児では静脈洞と心房の接合部（洞房接合部）は垂直方向
に細長い形で開口し，その両側は弁状構造によって囲まれ
ており，左・右の静脈（洞）弁と呼ばれる（Fig．9，　Patten；
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Se皿ischematic　drawing　of五g．3．　a－c，51　mm；b－e，25　mrn；c－d，29　mm；c－e，35　mm．
ノ1勧ゾ6て，ガα渉ガ。π5．ASD，　atrial　septal　defect；CS，　sinus　coronarius．；CT，　crista　terminalis；E，
valvロ1a　venae　ca▽ae　inferioris；工VC，　vena　cava　inferior；SC．，　cuspis　septalis　of　the　valva
tricuspidalis；SVC，　vena　cava　superiQr；T，　valvula　sinus　coronarii；TS，　tenia　sagittalis．
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Fig。5　Photomicrograph　of　the　transverse　section
　of　the　strand　arising　from　the　tenia　sagittalis．
　H－Estaining．　×58。
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Fig．7　Photomicrograph　of　the　transverse　sectioll
　of　Chiari，s　network　which　attaches　to　the　valvula
　venae　cavae　inferioris．　H－E　staining．　×38．
Fig。6　Photomi rograph　of　the　transverse　section
　of　the五ber　 ttached　to　the　vertical　crista　ter－
　minalis．　H－E　staining．×130．
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Fig．8　Photomicrograph　of　the　transverse　section
　of　the　vertica 　crista　terminalis．　H－E　staining．
　×40
47（5） 森・他　　心房中隔欠損を伴ったChiari’s　networkの一例 521
s◎P沁r糠s騨ザiu麟
αlflc？
◎豪s噸顔出
v鰍◎
陶繍v醐個3
v復㎞
敬1事…cε　of　i轟望er…◎r
◎r｝fi¢e　　◎督　　corooory
1n量erver癖ic麟or
　　　seplu閉
触
撃浦
山．
》
．S6ζoo南rγ嘱海朗
（堕P鮮Iir庸｝
　　　　翫◎odαrγlo愉q鰍11
　　　　蓑orq㎜
し8脅v㈱鴨》媛鴨
5㏄o噛ry”P短吊
（｝σwαli酬b）
Prlrnordiurh　of
βG戸i鑓ory　musc沁
TrobeCu【αを。αmece
o蓑　18f墾　》e轟妻r…cき0
Fig．9　Schematic　drawing　to　show　the　internal　con丘guration　of　the　heart
　　　　in　hu皿an　elnbryos　of　the　third　month．（cited　from　Patten，1964）
1964より引用）．次いで接合部の上後部で両弁は癒合して
偽中隔を形成する．この弁の大きさは体長16mmの胎児
では相対的に大きいが，後には次第に退縮して左静脈洞
弁は発達してきた心房二次中隔と癒合し，また偽中隔と右
静脈洞弁の上部も分界稜のところで消失するが，下部で
は遺残して右卵黄腸間膜静脈（1菱の下大静脈）開口部と冠
状静脈洞開口部の間のし・わゆる静脈洞中隔に局所的に癒着
して二分され，それぞれ下大静脈弁および冠状静脈洞弁
となる．
　Ch｛ari’s　networkはこれら一連の過程において偽中隔
と右静脈洞弁が完全に吸収されずにその一部が遺残したも
のと考えられている2）．従ってChiariが報告した例もそ
の網状構造から
　①LQwerの結節と分界稜から起こり下大静脈弁に付
着し，下大静脈弁と冠状静脈洞弁を有するもの（4例）と冠
状静脈洞弁を欠くもの（1．例）．
　②　Lowerの結節から起こり下大静脈弁と冠状静脈洞
弁に付着するもの（3例）．
　③　Lowerの結節から起こり1枚の網状弁となった下
大静脈弁と冠状静脈洞弁に付着するもの（1例）．
　④　下大静脈弁と冠状静脈洞弁を欠き，分界稜から起っ
たnetworkは冠状静脈洞付近から三尖弁の後尖弁上部
に付着し，更にその一部は直接三尖弁に付着しているもの
（1例），
　⑤　分界稜後部から起こり分界稜左端に付着するもの
（1例）に分類される．Chiariは更に右静脈洞弁，偽中隔が
完全に遺残し，左静脈洞弁をも認める1例についても述べ
ている（Fig．10）．
　Looser5）はこれらChiariの報告例はすべて右静脈洞弁
のみにより形成されており，時にはそれが発生学的に予想
される部位から離れた位置，例えばLowerの結節などに
これが転位，付着していても，それは心臓の発生途上にお
いて上下大静脈口が近接しているため，更には発生の経過
が非常に急速なために心内膜にゆがみを生ずるためであろ
うと考えた．
　Yater3）は“Chiari’s　network”とは単なる窓状構造の
弁の存在ではなく，分界稜から下大静脈，冠状静脈や冠状
静脈洞口近接の右心房内壁に索状物が付着して構成されて
いるものをいうと定義し，またEdwards20）も同様の意見
である．
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Fig．10Chiari’s　network（Figs．！－5）and　the　persistent　right　and
left　venous　valves（Fig．6）．（ci亡ed　from　Chiari，1897＞
　Yater3）は120例の心臓について右心房の静脈洞弁の異
常について検索を行ない，そのうち3例にChiari’s　net－
workを認め他の1例を加え4例について報告し，また
文献的にも詳しく考察を行なった．彼の例ではLowerの
結節の部位から網状の下大静脈弁へ付着するもの2例，右
心房上壁より下大静脈弁に付着するもの1例，分界稜上部
より下大静脈弁と冠状静脈洞弁に付着するもの1例などで
ある．また彼はChiari’s　networkの発生機序については
Looser5）の考えを妥当であるとしている．
　われわれの例でもtenia　sagittalisからは直径2mmの
円柱状索が，分界稜からは細糸状の索が起始し，下大静脈
弁に橋状につながって構成されているものである．
　本邦においては森16）の1例と今村・友田17）の7例の報
告がある．しかし今村・友田の報告例の中には下大静脈弁，
あるいは冠状静脈洞弁が単に網状となったものも含まれて
おり，必ずしもChiari’s　networkに相当しないものとも
考えられる．
　一方Jordan8）はChiaエi’s　networkの発生において偽
中隔と右静脈洞弁の他に左静脈洞弁の関与も推測される2
例について報告している．1例は卵円窩上方よりおこった
索状物に分界稜からの索状物も加わり，癒合して太さを増
し，更に下大静脈開口部の右心房後壁頭側からのものもこ
れに加わっている．その索状物は尾側に伸びて下大静脈弁
と冠状静脈洞の部位に付着している．また他の1例は心房
中隔後部よりおぎた幅広い索が分かれて冠状静脈洞開口部
およびその弁に付着している．すなわち，この2例は左静
脈洞弁由来の心房中隔後壁，および頭側の右静脈洞弁由来
の分界稜から起始しており，それらの索は尾側右静脈洞弁
由来の下大静脈弁および冠状静脈洞弁に直接あるいはそ
れらの近接部の心内膜に付着したものであると説明されて
いる，
　Chiari’s　networkの発生頻度はYater3）の120例中3
例（2．5％），Wrightら2五）の512例中1例（0．2％），　Helwig
11）の460例中7例（1．5％），Dolgopo122）の1，082睡中2例
（0．2％），Jacobius　aud　Moore23）の■，690隣・1・l　S例（0．5艦・），
Hellerstein　and　Orbison24）の150例中5例（3．3％），
Gresham15）の300例中4例（1．3％）などであり，　Yater4）
は2～3％に存在するであろうと述べている．
　Chiari’s　networkは通常病理学的意義を有しないが稀
に網上に血栓の存在が認められた報告がある．すなわち，
Chiari2）によれば彼の1例では網上に血栓が付着してお
り，かつ血栓による肺塞栓症をきたして死亡したと記載
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している．またYater3）も血栓を有する2例について述
べ，1例はいくつかの大きな静脈に血栓が認められ，かつ
Chiari’s　network上にも血栓が付着し肺塞栓症で死亡し
ている．他の例では左肺動脈に塞栓が認められたが，その
原因として考えられるのはChiari’s　network上の大きな
血1栓のみであったと報告している．更にYater4）は肺に塞
栓症をきたしており，右心房および右心室に多数の壁血栓
を有し，Chiari’s　netwQrk上に1ま長さ11．5　cmの巨大な
⊥血栓が存在し，この血栓が右大腿静脈に起源していた例に
ついても報告している．そのほかOrbison13），　Gresham15）
も網目血栓を認めている．この点，密な網状構造を有す
るものでは，たとえ小さな血栓でもこれが集積して右心房
内で巨大化する可能性を考慮しなければならない．また
Jordan8）の2例のnetworkはいずれも刺激伝導系の付近
に付着しており，心房細動を呈していたのでこのnetwork
の存在との関係についても言及しているが直接の因果関係
はないであろうと述べている．
　このほか，臨床的所見としては聴診で心雑音が認められ
た症例が2例報告されている．Alvalez　and　Herrmannlo）
は“most　peculiar　low　pitched　thonging　hum”が1胸骨
右縁第3肋骨から下方にかけて聴かれ，頸部では貧血時の
venous　sou田eに似ているが，頸静脈を圧迫しても消失
しない点が違っており，またWilson12）は第4・第5肋間
でcontinuous　murmUrが聴取され，特に収縮期に強く
venous　humに似た性質のもので，剖検時には他の心異常
は認めておらず，結局両者ともそれらの心雑音はChiari’s
networkにより発生したものと述べている．
　Networkの組織学的所見についてChiari2）は，その表
面は内皮によって被われ，一部は心筋線維を含む線維性
結合組織であると報告している．またJordan8），　Alvarez
and　Herrmannlo）は細いnetworkでは心筋線維を含ま
ないが，比較的太いnetworkは心筋線維を含み輪状の
結合組織により囲まれ，表面は心腔内面と連続した内皮に
より被われている．しかし，刺激伝導系に属する心筋は認
められなかったと報告している．われわれの例でも同様の
所見であった．
　ASDは全先天性心疾患の10～15％に発生するといわ
れ25），単一疾患としては最も頻度の高いものでありMuir26）
も！α9％としている．また本疾患の頻度はWrightら21）
によれば492例の解剖例中4例（0．8％）とされ，Seib27）は
500例中2例（0．4％），Muir26）は19，415例中45例（0．2％）
と報告している，性比では女性に多く全体の69％28），ある
いは男性の2倍25），2．1倍29）などと報告されている．
　ASDはその欠損部位および外科治療の目的などから
種々に分類されてきているが，Goor　and　Lillehei1）に従
えば次のごとく分類される，
　（1）Patent　foramen　ovale（25％of　normal　heart）
　（2）Septum　ovale　ASD（69％of　ASDs）
　（3）Superior　vena　cava　ASD（8％of　ASDs）
　（4）Inferior　vena　cava　ASD（21％of　ASDs）
　（5）ASD　of　the　septum　intermedium（rare）
　（6）CorQnary　sinus　ASD（rare＞
われわれの例のASDは位置的に卵円孔に一致して欠損
し卵円孔弁は存在せず，かつ卵円窩縁はよく発達している
ので，Fossa　ovalis　defect　with　complete　septal　rlm
あるいはSeptum　ovale　ASDに相当するものと考えら
れる．
　Septum　ovale　ASDの発生機序については心房一次中
隔の発達障碍あるいは二次的開孔1），心房一次中隔の過剰
吸収あるいは二次中隔の不充分な発達18）などが考えられ
ている・またその発生頻度は全ASDの69％1），67．6％30），
69．5％29）と報告されている．この型のASDでは症状の発
現も遅く，心不全の発現もシャント量が少ない時には稀な
ことから自然予後も比較的良好であるが31），現在外科的に
も容易に修復し得る先天性心奇型の一つである．
　本症例のごとくChiari’s　networkとASDの合併に
ついてはEbbinghaus6），　Wilson12），　Chiari2），　Orbison13）
らの報告があり，またChiari’s　networkとその他の合併
心奇型としてはASDと右肺静脈還流異常の2例14），肺動
脈弁狭窄η，修正大血管転位9）などが報告されている．ま
た心内膜炎のためnetWorkが三尖弁に二次的に癒着して
いた例も報告されている2）．
　以上，われわれの症例をもとに右心房内に索状物として
見られるChiari’s　networkの発生機序を述べ，また合併
した心房中隔欠損も含めて文献的に考察し報告した．
　稿を終るに当たり，組織学的所見などにつき御助言をい
ただきました本学解剖学第1講座，高橋杏三教授に深謝い
たします．
　なお，本論文の要旨は日本解剖学会則23回東北・北海道
連合地方会〈仙台〉において発表した．
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